CHAPTER 5

BULLOUS PEMPHIGOID (ADULT
FORM) (L12.0)

Kamer Faruk COSKUN!
Harbiye Dilek CANAT?

REMEMBER

Bullous pemphigoid (BP) is the most common autoimmune blistering disease worldwide.

The common clinical presentations are fixed urticarial papules/plaques, tense vesicles, and bullae
and excoriations. However, clinical presentation can be very diverse.

BP is an autoimmune blistering disease that develops against hemidesmosomes (BP 180 and 230)
in the basement membrane of the skin and is usually IgG mediated.

Pruritus (=itching) is often accompanied in BP patients and may be severe.

Various triggers such as burns, some drugs, radiotherapy, trauma, vaccines, some chemicals, or-
gan transplants, infections, and surgical procedures can exacerbate or initiate the disease.

BP is a disease of advanced age (usually 80 years and above). However, it may also occur at earlier
ages of life, and may also affect the pediatric population.

Peripheral eosinophilia may be seen which is related to disease severity.
Mucosal involvement may occur in 10-30% of patients.

BP may be associated with neurological diseases such as Parkinson’s disease, dementia multiple
sclerosis, and stroke.
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cal, and hepatitis infection, and vaccination
status should be evaluated and a vaccination
schedule should be planned.

» Patients with BP are susceptible to oppor-
tunistic infections due to the immunosup-
pressive treatments used, comorbidities, and
open cutaneous wounds. Patients should be
followed carefully in this respect.
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BOLUM 6

BULLOZ PEMFIGOID
(YETISKIN FORM) (L12.0)

Kamer Faruk COSKUN!
Harbiye Dilek CANAT?

HATIRLA

Biill6z pemfigoid (BP) tiim diinyada en sik goriilen otoimmiin biillii hastaliktir.

Fikse tirtikeryal papiil/plaklar ile, gergin vezikiiller/biiller ve/veya ekskoriyasyonlar siklikla izle-
nir. Ancak klinik prezentasyon ¢ok ¢esitli ve degisken olabilir.

Derinin bazal membraninda bulunan hemidezmozomlara (BP 180 ve 230) kars: gelisen ve genel-
likle IgG aracili otoimmiin bir hastaliktir.

Kasint1 genellikle eslik eder ve siddetli olabilir.

Yaniklar, bazi ilaglar, radyoterapi, travma, asilar, baz1 kimyasal maddeler, organ nakilleri, enfek-
siyonlar ve cerrahi islemler gibi gesitli tetikleyiciler hastalig1 siddetlendirebilir veya baslatabilir.

BP, ileri yas hastaligidir (genellikle 80 yas ve tizeri). Ancak daha erken yaslarda da goriilebilir,
pediyatrik popiilasyonu da tutabilir.

Periferik kanda eozinofili goriilebilir ve hastalik siddeti ile iliskilidir.
Mukoza tutulumu hastalarin %10-30"unda goriilebilir.

Parkinson hastalig1, demans, multiple skleroz ve inme gibi norolojik hastaliklar BP ile iliskili ola-
bilir.
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Bulléz Pemfigoid (Yetiskin Form) (L12.0)

» [lla¢ ile tetiklenen BP vakalarindan bazi
antiepileptikler sorumlu olabilir. Bundan
stiphe edildiginde ilag grubunda degisiklik
yapilmasi i¢in de noroloji uzmaninca deger-
lendirme yapilmalidur.

Psikiyatri

»  BP tanisi alan hastalar 6zellikle depresif bo-
zukluk, anksiyete ve uyku bozukluklar: y6-
niinden degerlendirilmelidir.

» BP ile kisilik bozukluklari, sizofreni, bipo-
lar bozukluk ve deliizyonel bozukluklarin
iliskili oldugunu gosteren galigmalar vardir.
Stiphe durumunda psikiyatri uzmanina da-
nisilabilir.

Endokrin Hastaliklari

> BP tanisi alan hastalarin otoimmiin tiro-
id hastaliklar1 yoniinden degerlendirilmesi
(Graves Hastalig1, Hashimato tiroiditi) 6ne-
rilir.

Romatoloji

» Billoz pemfigoidde dermatomiyozit ve ro-
matoid artrit gibi bazi otoimmiin kaynakli
romatolojik hastaliklar ile birliktelik tanim-
lanmistir. Stiphe durumunda hastalar roma-
toloji uzmanina konsiilte edilmelidir.

Gastroenteroloji

» BPileinflamuvar bagirsak hastaliklar1 (Cro-
hn hastaligy, iilseratif kolit) ve ¢olyak hasta-
lig1 arasinda iligki tanimlanmistir. Rektal
kanama, karin agris1 ve/veya ishal gibi siip-
heli durumlarda hastalar gastroenteroloji
uzmanina danigilabilir.

Klinik Farmakoloji

» Hastanin lezyonlarinin tetikleyici ilaglarla
iliskilendirilmesi agisindan klinik farmako-
loji uzmanina danigilmas: gerekebilir.

»  Biilloz pemfigoidi tetikleyen ilag listesi olduk-
¢a kalabaliktir. Furosemid basta olmak tizere
bazi ditiretikler ve antihipertansifler, steroid
olmayan anti-inflamatuvar ilaglar (NSAII),
kaptopril, penisilamin, gliptinler, gliptinler,
PD-1 ve PDL-2 (programmed death recep-
tor 1 ve 2). inhibitorleri, bazi antiepileptikler,
bazi antibiyotikler, TNF-a inhibitorleri ve sa-
lisilatlar tetikleyici ilaglara 6rnektir.

» Bunun yaninda hastalarin genelde ¢ok ileri
yasta olmasi ve polifarmasi riski agisindan
klinik farmakoloji uzmanlar: ile is birligi
icinde olmak 6nemlidir.

Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon

» Hastanin kortikosteroid tedavisi icin relatif
ve kesin kontrendikasyonu i¢in kemik dan-
sitometri sonucunun degerlendirilmesi ge-
rekebilir.

» Sistemik steroidlerin miyopatiye yol aga-
bilmesi ve hastalarin zaten yasli olmasi se-
bebiyle sarkopenik olmasi, kas giiciiniin
degerlendirilmesi ve egzersiz programinin
onerilmesini gerektirmektedir.

Enfeksiyon Hastaliklari

» Hastalarin immun baskilayic1 tedavi 6nce-
si COVID-19, influenza ve pnomokok ve
hepatit enfeksiyon ve as1 durumlarinin de-
gerlendirilerek as1 takviminin planlanmasi
gerekir.

» BP’li hastalar kullanilan immiinsupresif te-
daviler, komorbiditeler ve acik deri yaralar:
nedeni ile firsat¢1 enfeksiyona agiktirlar. Has-
talar bu yonden dikkatlice takip edilmelidir.
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